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deben tenerse en cuenta en esta situación.Los tumo-
res orbitarios (tO) abarcan una amplia gama de dife-
rentes tipos de tumores como se desglosa en la tabla 
12.
 Las lesiones tumorales de la órbita en los niños re-
presentan un espectro histológico diferente al de los 
adultos, pudiéndose presentar destrucción o deformi-
dad ósea y pérdida de la visión1-2. Los síntomas más 
frecuentes con los que pueden presentarse los tumo-
res orbitarios son la proptosis y la disminución de la 
agudeza visual. (tabla 2)3. conocer las características 
histopatológicas de estos tumores son fundamenta-
INTRoDUCCIóN
 Durante la infancia se pueden presentar varios tipos 
de tumores a nivel de la órbita. A diferencia del adul-
to, en el niño las causas más frecuentes de tumores 
orbitarios corresponden a procesos benignos: quistes 
(dermoide, teratoma), lesiones vasculares (hemangio- 
mas,	 linfangiomas),	 cuadros	 inflamatorios	 (pseudotu-
mor orbitario, celulitis). Sin embargo, los tumores malig- 
nos en esta región anatómica suponen hasta el 18 % 
de los casos, correspondiendo sobre todo a neopla- 
sias primarias de la órbita (12 %)1. 
 Presentamos el caso de un niño con linfangioma 
ocular y revisamos los diagnósticos diferenciales que-
RESUMEN
Durante la infancia existen varios tipos de tumoraciones a nivel orbitario. Las causas más 
comunes son de etiología benigna, entre las que se encuentran los quistes (dermoide, 
teratoma),	lesiones	vasculares	(hemangiomas,	linfangiomas),	cuadros	inflamatorios	(celu-
litis) y más raramente tumores malignos. Exponemos el caso de un niño con linfangioma 
ocular, que consultó por trauma contuso en la región ocular izquierda, y posterior prop-
tosis.
PEDIATRIC oCUlAR lYMPHANGIoMA. CASE REPoRT
ABSTRACT
A spectrum of tumors and pseudotumors can involve the orbit of children. the most com-
mon causes of orbital tumors in the pediatric age are benign processes like cysts (der- 
moid,	 teratoma),	 vascular	 lesions	 (hemangiomas,	 lymphangiomas),	 inflammatory	condi-
tions (orbital pseudotumor, cellulitis) and more rarely ,malignant tumors. We report the 






tumores, órbita,  
linfangioma, niños
caso clínico
LiNFANgiOMA OcuLAr iNFANtiL. 
rEPOrtE DE uN cASO
Julian Vega1, Zoilo Morel2, ida Esquivel1, cecilia torres3,                                               
Elvio Martínez3, Susy Figueredo thiel4
1Sala de Medicina interna, Servicio y cátedra de Pediatría, Hospital de clínicas, Facultad de ciencias 
 Médicas, universidad Nacional de Asunción, Paraugay
2reumatología Pediátrica, Servicio y cátedra de Pediatría, Hospital de clínicas, Facultad de ciencias Médicas, 
 universidad Nacional de Asunción, Paraguay
3cátedra de Oftalmología, Hospital de clínicas, Facultad de ciencias Médicas, universidad Nacional de Asunción, 
 Paraguay











J. Vega et al / rev. Parag. reumatol. 2016;2(1):42-47
43J. Vega et al / rev. Parag. reumatol. 2016;2(1):42-47
procedente de Asunción, que consultó por historia 
de traumatismo de tipo contuso en la región ocular 
izquierda (golpe contra la cabeza de otro niño) de 
12 horas de evolución, con posterior proptosis del 
ojo izquierdo, con aumento progresivo, al que horas 
después	se	añaden	signos	inflamatorios	a	nivel	de	los	
párpados.	Niega	fiebre,	cefalea,	alteración	de	la	visión	
u otros síntomas acompañantes (Figuras 1 y 2).
	 Refiere	antecedentes	de	episodios	de	proptosis	en	
el ojo izquierdo a repetición. El primero cuatro años 
antes, posterior a un traumatismo contuso, en dicha 
ocasión se le realizó la cantotomía lateral izquierda 
de urgencia con drenaje de hemorragia retrobulbar. 
Presentó posteriormente cinco episodios similares, sin 
antecedentes de traumatismos. un estudio de tomo-
grafia	 axial	 computarizada	 (TAC)	 de	 órbita	 realizada	
en el año 2014 reveló una formación intraconal de órbi-
ta izquierda de 16x10x18mm, de densidad correspon-
diente a partes blandas, que protruía a nivel preseptal 
medial. 
Ecografía de ojo izquierdo actual: globo ocular de 
tamaño y forma conservados, paredes de contorno re-
gular, cristalino tópico, cámara vítrea sin ecos en su 
les para considerar su comportamiento, tratamiento 
y fundamentalmente el pronóstico.Existe además una 
frecuencia mayor de acuerdo al tipo de tumor en dife-
rentes grupos de edades (tabla 3)3.
CASo ClÍNICo
 Escolar de 7 años de edad, de sexo masculino, 
Meningioma
cavernoma 
Aneurisma de la arteria oftálmica 
Metástasis 
Inflamación	/	absceso	/	pseudotumor	
Linfoproliferativa / leucémica procesa
cuerpo extraño / trauma 
glioma del nervio óptico 
Adenoma pleomorfo 
Tabla 1 tipos de tumores orbitarios.2 

















































Tabla 3 Frecuencia del tipo de tumores orbitarios en diferentes grupos etarios.3 
Sintomas
Proptosis
Disminución de la agudeza visual. 
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magnética nuclear (rMN) de cráneo y órbitas, que in-
formó la presencia de un proceso expansivo intraorbi-
tario izquierdo, evocando en primer lugar una malfor-
mación vascular, probable hemolinfangioma (Figura 3). 
 Al sexto día de internación, se procede a la realización 
de una orbitotomía exploradora de órbita izquierda a 
través de la herida abierta superior izquierda. En di-
cha ocasión se constataron múltiples cavidades quís- 
ticas revestidas de tejido liso, que drenaba sangre 
interior. retina aplicada. No impresiona nervio óptico 
excavado. Se observa aumento de la densidad de teji-
dos peri y retro orbitarios. 
 Al segundo día de internación, presentó un aumen-
to de la intensidad del dolor local y de la proptosis que 
no cedió con analgésicos, por lo que se le realizó un 
drenaje quirúrgico de urgencia por endoscopía nasal 
rígida. Se evacuó gran cantidad de líquido hemático. 
Posterior al procedimiento se realizó una resonancia 
Figura 1 región orbitaria lado izquierdo 30 min después del trauma-
tismo. 
Figura 2 región orbitaria lado izquierdo 12 horas después del trauma-
tismo.
Figura 3 rMN de cráneo y órbitas que revela proceso expansivo intraorbitario izquierdo, compatible con aparente malformación vascular. 
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caso presentado, el paciente presentó proptosis ocu-
lar en varias ocasiones, secundaria a traumatismos 
contusos,	con	mejoría	con	antiinflamatorios	y	drenaje,	
no pudiendo esclarecerse con antelación el diagnósti-
co	por	la	falta	de	estudios	más	sensibles	y	específicos	
como la rMN y la toma de material para biopsia. 
 A continuación, se presenta una lista de algunos diag- 
nósticos presuntivos que se deben tener en cuenta 
ante la presencia de un tumor orbitario:
Hemangioma capilar: Es el tumor más frecuente en 
la infancia. Su incidencia se aproxima en un 10%. Son 
tumores del endotelio con capacidad para proliferar 
y con historia natural que se caracteriza por involu-
ción espontánea. Para el diagnóstico se requiere de 
eco-doppler	y	RMN,	ya	que	son	tumores	de	flujo	san-
guíneo elevado. Su localización más frecuente es la 
región facial y en particular la peri-ocular (palpebral). 
El diagnóstico es básicamente clínico. Estos pacien-
tes presentan riesgo de ambliopía por lo que requieren 
valoración oftalmológica. El tratamiento de elección 
suele ser la observación y actualmente se utilizan pro-
pranolol, corticoides sistémicos, y en casos extremos 
vincristina o interferón6-7.
Quiste dermoide: los quistes naso-etmoidales dermoi-
des son malformaciones benignas, poco frecuentes. 
Se presentan como un nódulo subcutáneo y/o como 
un	orificio	fistuloso	con	pelos	a	nivel	de	la	línea	media	
nasal. Son más comunes en cabeza y cuello, en parti-
cular los de la  cola de la ceja. La resección completa 
es la única manera de erradicarlo8-10.
oscura abundante. Se procedió a la cauterización y 
toma de nueva muestra para anatomía patológica; el 
niño presentó mejoría clínica. El informe de Anatomía 
Patológica menciona que los hallazgos histológicos 
son compatibles con Linfangioma quístico (Figura 4).
DISCUSIóN
 El linfangioma es un tumor de origen vascular, benig- 
no de tipo hamartomatoso, de naturaleza congénita, 
que consiste en vasos linfáticos dilatados, rodeados 
por tejido linfoide. De crecimiento lento, encapsulado, 
provoca exoftalmos progresivo y remodelamiento or-
bitario, provocando una proptosis brusca en el caso 
de que se complique con hemorragia. El linfangioma 
representa el 1% al 2% de las masas orbitarias en 
los	 niños.	De	 acuerdo	 a	 la	 clasificiación	 de	Mulliken	
y glowacky son considerados malformaciones veno-
linfáticas. generalmente son unilaterales, irregulares, 
mal	definidos	y	multicompartamentales1-2.
 Es el segundo tumor vascular más común en la órbi-
ta, después del hemangioma capilar en niños, y se da 
en la primera década de la vida. Su localización puede 
ser intra y extraconal, incluso extraorbitario. El diagnós- 
tico se establece mediante imágenes orbitales1-5. En 
la ecografía muestra una ecogenicidad heterogénea 
de predominio quístico. En tAc y rMN está peor de-
finido	que	 el	 hemangioma	cavernoso,	 sobrepasando	
los límites de la órbita, como la fascia conal y el septo 
orbitario. Pueden captar contraste, pero menos que 
los hemangiomas1-2, en la rMN puede presentar una 
lesión multilolobulada o masa multiquística1-5. En el 
Figura 4 cortes histológicos de pared linfangiomatosa delgada, tabicada. HE.10x y 20x. 
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Histiocitosis de células de langerhans: Es una en-
fermedad poco frecuente, de la cual no se conoce su 
causa, se da principalmente en niños. Se caracteriza 
por proliferación del histiocito y es de comportamiento 
agresivo. Las lesiones se pueden ubicar en la órbita, 
el seno cavernoso, senos paranasales, entre otros. El 
compromiso de la órbita es aproximadamente el 23 % 
de los casos, y el síntoma más común es el edema, 
seguido de presencia de masa y exoftalmos1,15-16.
Pseudotumor inflamatorio: Es una condición benig-
na, de etiología desconocida, que da cuenta de al me-
nos el 10 % de las masas orbitarias en la población 
pediátrica. Se trata de una lesión que aparenta una 
neoplasia con localizaciones en cualquier parte del 
cuerpo, incluido la órbita, poco fecuente en niños. 
generalmente es unilateral, y cuando es bilateral se 
asocia a otras patologías subyacentes. Los síntomas 
más frecuentes proptosis, alteraciones en la movilidad 
ocular, diplopía,  ojo rojo, entre otros. La forma de sos- 
pechar esta enfermedad es una patología que presente 
inflamación	como	signo.	La	RMN	de	órbita	es	la	prue- 
ba más sencilla para el diagnóstico, y la anatomía pa-
tológica	 demuestra	 infiltrado	 de	 células	 inflamatorios 
sin más hallazgos. El tratamiento consiste en el uso 
de corticoides sistémicos e inmunosupresión en casos 
refractarios18-19.
CoNClUSIóN
 consideramos de suma importancia la realización 
de estudios auxiliares de diagnósticos adecuados 
(imágenes y biopsia si fueran necesarios) desde el ini-
cio del cuadro en los tumores orbitarios, fundamental-
mente	a	fin	de	descartar	aquellos	de	naturaleza	malig-
na, para así poder lograr un manejo apropiado de los 
mismos, dado que la conducta y actitud terapéutica 
y sobre todo el pronóstico pueden ser muy distintos 
según la etiología de los mismos. 
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Teratoma: son tumores disontogénicos constituidos 
por elementos de las hojas blastodérmicas. Estos tu-
mores pueden ser desde sólidos hasta quísticos, y en 
ocasiones mixtos, de acuerdo al grado de maduración 
también pueden ser adultos o embrionarios. Hay va-
rias	 formas	 de	 clasificarlos:	 por	 ejemplo,	 según	 el	
comportamiento pueden ser benignos o malignos. La 
órbita se puede afectar como sitio primario o por con-
tigüidad de otros teratomas faciales. El objetivo en el 
manejo del teratoma orbital es salvar la visión, el globo 
ocular y mantener la estética11-12.
Nasoangiofibroma juvenil: Es una lesión altamente 
vascularizada, localmente invasiva, que se origina en 
la nasofaringe o en las narinas en varones adolescen- 
tes, y puede extenderse a la pared postero-lateral 
de la cavidad nasal y con menos frecuencia, invadir 
la órbita. Los pacientes usualmente presentan obs- 
trucción nasal, epistaxis severa y recurrente y rara 
vez, deformidad facial. En la tAc se observa una 
masa homogénea de tejidos blandos que expande 
la fosa pterigo-palatina. En la rMN, es de señal in-
termedia en t1, con áreas de ausencia de señal en 
relación con su alta vascularización. El tratamiento 
de primera opción es la intervención quirúrgica1,13.
Rabdomiosarcoma: El rabdomiosarcoma es el tumor 
orbitario maligno más frecuente en la infancia así como 
el sarcoma de partes blandas más frecuente en la po-
blación pediátrica, siendo más frecuente en varones 
menores de seis años de edad. En la tAc se obser-
van	 lesiones	 mal	 definidas	 con	 pobre	 realce	 luego	
de la administración de contraste y con compromiso 
óseo	por	erosión	o	infiltración	de	la	médula	ósea.	To-
dos los casos deben ser tratados con quimioterapia y 
mu_chos de ellos con combinación de radioterapia y 
cirugía, pero esto depende del tamaño y la localiza-
ción del tumor primario y de la proporción del mismo 
para que pueda ser extirpada quirúrgicamente14-17.
linfoma: El linfoma de la órbita es una lesión sólida, 
principalmente, de células B. La presentación extrano-
dal del linfoma no Hodgkin es común: del 21 % al 64 % 
de los casos, de los cuales el 10 % corresponden a 
cara y cuello. El 75 % de los pacientes que presentan 
linfoma en la órbita tienen o tendrán linfoma sistémico. 
Los pacientes consultan por proptosis dolorosa pro-
gresiva, alteración de movimientos oculares, alteración 
visual y agrandamiento de la glándula lacrimal. Los 
hallazgos imagenológicos en tAc y rMN son ines- 
pecíficos.	El	tejido	linfoide	en	la	órbita	se	sitúa	en	las	
glándulas lacrimales y en la subconjuntiva, por lo cual 
las localizaciones más frecuentes son la porción ante-
rior de la órbita, el área retrobulbar y el compartimento 
orbitario superior1,15-16.
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